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Resumen
Introducción: la Histiocitosis de células de Langerhans incluye
un amplio espectro de enfermedades de etiología desconocida,
observada preponderantemente en niños. El objetivo del pre-
sente trabajo es: analizar formas de presentación, estudios com-
plementarios, procedimientos diagnósticos, criterios de estadi-
ficación y resultados de distintas modalidades terapéuticas en
12 pacientes con Histiocitosis de células de Langerhans con
localización raquídea.
Materiales y Métodos: doce pacientes evaluados retrospecti-
vamente con diseño de caso-control, tratados entre 1983-
2004. Seguimiento promedio 5 años. La estadificación incluyó
extensión anatómica (Weinstein-Boriani-Biagini) y comporta-
miento biológico (Enneking). El centellograma, la TC y la
RNM fueron los estudios de elección. El tratamiento incluyó
corticoides, radioterapia, quimioterapia y cirugía.
Resultados: relación masculino-femenino 10-2, media edad 9
años 5 meses. Datos clínicos relevantes: dolor, limitación fun-
cional o deformidad y compromiso neurológico. Predominio
de formas únicas en raquis lumbar, cuerpo vertebral. Las varia-
bles clínicas fueron modificadas favorablemente con signifi-
cancia estadística (p < 0,05). Se obtuvo la remisión de la enfer-
medad sin excepciones, pero persistieron distintas secuelas
morfológicas vertebrales, sin traducción clínica.
Conclusión: Se obtuvo la curación de las lesiones, indepen-
dientemente del tratamiento realizado. Al momento del diag-
nóstico, ningún criterio clínico, histológico o de imágenes pu-
do predecir el curso ulterior de la enfermedad.
Palabras clave: estadificación, histiocitosis de células de Langerhans,
infancia, raquis.
Abstract
Langerhans' Cell Histiocytosis of the Spine in Children
Background: Langerhans' Cell Histiocytosis includes a wide
spectrum of disorders of unknown etiology observed mostly in
children. The purpose of this investigation is: to analyze the
clinical course, the complementary studies, the diagnostic pro-
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cedures, the criteria of stadification and the results
of the diverse treatment modalities, in the spine
involvement.
Methods: twelve pediatric patients treated from
1983 to 2004 were retrospectively reviewed
through a case-control design. Mean follow up was
5 years. Lesions were classified according to their
anatomical extent (Weinstein-Boriani-Biagini) and
biological behavior (Enneking). Supports for stag-
ing and searching were taken from Scintigraphy,
CT and MRI. Treatment was performed by surgery,
chemotherapy, corticosteroids and radiation the-
rapy, depending on the extent of the disease. Alpha
was set at 0.05.
Results: male-female ratio was 10-2. The most fre-
quent clinical data were pain, deformity or stiff-
ness and neurological impairment. Solitary loca-
tion was prevalent. The lumbar spine was most
frequently affected. The vertebral body was invol-
ved in all the cases. Clinical data were improved
without exceptions but vertebral body collapse
underwent poor improvement.
Conclusions: recurrence free-healing was obtain-
ed in all cases, regardless of treatment method. At
the time of diagnosis, no clinical, radiographic or
histological criteria could predict the course of the
disease.
Key words: childhood, Langerhans' cell histiocytosis, on-
cologic staging, spine.
Introducción
La Histiocitosis de células de Langerhans (HCL) es
una lesión proliferativa, de etiología desconocida,
localizada o diseminada, con gran polimorfismo
clínico y pronóstico variable (1-3). Su principal carac-
terística es la proliferación de células retículo-his-
tiocitarias (células de Langerhans (CLs)), con reclu-
tamiento de eosinófilos, neutrófilos, y linfocitos.
Junto al osteoma osteoide y al quiste óseo aneuris-
mático, representa la lesión que ocupa espacio más
frecuente en pediatría (4-14).
En 1893 Hand presentó el caso de un niño de 3 a-
ños fallecido en el contexto de poliuria, hepatoes-
plenomegalia y un tumor intracraneano. Schüller
en 1915 publica un artículo sobre lesiones líticas
craneales en la infancia. En 1920 Christian presen-
ta un síndrome constituído por osteólisis múlti-
ple, exoftalmia y diabetes insípida. La enferme-
dad de Hand-Schüller Christian quedó entonces
descripta (15).
En 1924 Letterer presenta un caso de enfermedad
del sistema reticuloendotelial no leucémica y de
curso fulminante. Similar observación fue realizada
por Siwe algunos años después, constituyéndose la
enfermedad de Letterer-Siwe.  
En 1924 Calvé describió la vértebra plana y exclu-
yó su relación con la tuberculosis (16). Lichtenstein y
Jaffé en 1940 describen el granuloma óseo eosinó-
filo, pero recién Compère, en 1950, atribuye su re-
lación con la vértebra plana (15,17).
En 1953 Lichtenstein utilizó por primera vez el tér-
mino Histiocitosis X para agrupar las tres formas
conocidas de la enfermedad: granuloma eosinófilo,
Hand-Schuller-Christian y Letterer-Siwe, señalan-
do la presencia constante de histiocitos y el desco-
nocimiento etiológico (15,18). En la actualidad se re-
conocen varios tipos intermedios, pero el granulo-
ma eosinófilo es la variedad más frecuente.
La CLs fue descripta en 1868, pero recién en 1961
Birbeck demuestra por microscopia electrónica los
gránulos intracitoplasmáticos que llevan su nom-
bre. Dado que el común denominador de estas
lesiones es el hallazgo constante de la CLs, el
Writing Group of The Histiocyte Society publica
en 1987 en la revista Lancet la nueva clasificación,
y se acuña el término de Histiocitosis a Células de
Langerhans (19). En el tipo I quedan incluidas la
lesión ósea única (grupo A-Bajo riesgo), enferme-
dad ósea multifocal (Grupo B-Bajo riesgo), multi-
sistémica sin y con disfunción orgánica (Grupos C
y D-Alto riesgo) (19,20).
Las hipótesis actuales incluyen la posibilidad de un
defecto de la inmunoregulación, y la posibilidad
que se trate de una proliferación neoplásica (21,22).
Las CLs actúan normalmente como centinelas del
sistema inmunológico, transfiriendo antígenos al
sistema inmunitario T. La activación de estas célu-
las determina la proliferación incontrolada de mo-
nocitos y macrófagos.
La enfermedad afecta múltiples sistemas depen-
diendo el pronóstico de la repercusión visceral.
La afectación ósea comprende un 70% a 90% de
las localizaciones (23,24). Las electivas son: macizo crá-
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neo-facial (30%), fémur (12%), raquis (8-25%) y
costillas (8%) (23,25-31). El 80% de los casos se pre-
senta antes de los 10 años de edad, especialmente
las formas multifocales (25,27,32).
La incidencia es de 5 casos anuales por millón de
habitantes pediátricos entre 1 y 15 años de edad,
con predominio en el sexo masculino (29). La serie
de la Mayo Clinic, que incluye también adultos, e-
videncia una media de 12 años con extremos entre
3 y 50 años (15).
Se han propuesto distintos métodos de tratamien-
to: quimioterapia, radioterapia, corticoides locales
o sistémicos, inmovilización prolongada y cirugía.
El objetivo del presente trabajo es: analizar las for-
mas de presentación, los estudios complementa-
rios, los procedimientos diagnósticos, los criterios
de estadificación y los resultados de las distintas
modalidades terapéuticas en 12 pacientes con his-
tiocitosis de células de Langerhans en el raquis.
Material y Método
Estudio observacional, retrospectivo, de caso-con-
trol. Sobre un total de 96 pacientes pediátricos
con HCL con compromiso esquelético fueron in-
cluidos aquellos con afectación raquídea y edad
inferior a 16 años. 
Se revisaron las Historias Clínicas y estudios com-
plementarios de 17 pacientes que reunieron esos
requisitos, y que fueron tratados en los Servicios
de Ortopedia-Traumatología y Oncología Pediátri-
ca del Hospital de Niños "Superiora Sor María
Ludovica" de La Plata, entre abril 1983 y julio de
2004. Se incluyeron 12 casos con documentación
adecuada y seguimiento superior al año. Se preci-
só: edad, sexo e intervalo clínico-diagnóstico. Las
siguientes variables clínicas fueron analizadas antes
y después del tratamiento: dolor, deformidad o
limitación funcional, estatus neurológico (escala de
Frankel) y, repercusión del estado general. De igual
modo, se consignó la eventual relación con trau-
matismo, claudicación para la marcha y variables
biológicas (hemograma, eritrosedimentación y fos-
fatasa alcalina). Las lesiones fueron clasificadas por
topografía y extensión, en únicas o múltiples y,
estas últimas, en óseas y extraóseas (19).
La presencia de colapso vertebral, forma, simetría
y remodelamiento ulterior fueron especialmente
analizados, al igual que la invasión de partes blan-
das y estado del disco intervertebral. También fue-
ron evaluados los ejes espinales frontal y sagital.
Se dispuso de los siguientes estudios complemen-
tarios (Tabla 1):
Se analizaron las diferentes modalidades de biop-
sia: por punción y quirúrgicas, vertebrales y extra-
vertebrales.
La estadificación se basó en tres criterios: 1. His-
tología. 2. Comportamiento biológico (33) (Figuras
1 y 3). 3. Extensión anatómica (14,34) (Figura 2).
Tres pacientes con compromiso múltiple recibie-
ron quimioterapia con protocolos variados que in-
cluyeron Metotrexato y/o Vinblastina. En ocho
pacientes se indicó Meprednisona y, en seis lesio-
nes únicas, se asoció Radioterapia en dosis inferio-
res a 10 cG. La cirugía se indicó en 3 pacientes, uno
Nº
12
6
9
5
Estudios Complementarios
Radiografías (RX)
Tomografía Computarizada (TC)
Centellograma Tecnecio 99 (CT99)
Resonancia Nuclear Magnética (RNM)
Figura 1. Clasificación de Enneking.
I Latente, II Activo, III Agresivo.
Figura 2. Extensión anatómica.
(Weinstein-Boriani-Biagini)
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por compresión medular aguda en raquis torácico
(T4) y dos por biopsia por punción previa negati-
va (C3 y C5). La mayoría de los pacientes usó al-
gún tipo de ortesis.
El análisis estadístico de los resultados terapéuti-
cos se realizó con la prueba no-paramétrica de
McNemar. La significancia estadística se ajustó a p
< 0,05. Las probabilidades se calcularon por la P
exacta de Fisher.
Resultados
De la totalidad de HCL esqueléticas, la incidencia
raquídea fue del 17.7%. Sobre doce casos inclui-
dos en esta serie, seis correspondieron a formas
únicas, cinco a multifocales y uno a multisistémi-
ca. La media etaria fue de 9 años 5 meses (rango
6 meses-16 años), la relación masculino-femenino
10-2. El intervalo entre los primeros signos-sínto-
mas y el establecimiento diagnóstico tuvo un pro-
medio de 5 semanas (rango 1-12). El seguimiento
medio fue de 5 años (rango 1-10 años). Todos los
pacientes tuvieron dolor local con incremento
nocturno en la mitad de ellos. Tres pacientes su-
frieron daño neurológico, dos de tipo radicular y
uno medular (Frankel C). Diez pacientes tuvieron
distintos grados de rigidez de tronco o actitudes
antálgicas (tortícolis, actitud escoliótica) o claudi-
cación para la marcha. En un solo caso hubo refe-
rencia de traumatismo. La tríada clínica de mayor
frecuencia fue dolor, deformidad o limitación fun-
cional y compromiso neurológico.
Con las radiografías iniciales pudo sospecharse la
lesión en el 75% de los casos. La mayoría de ellas
asentó en la columna lumbar (6 casos), seguidos
por la torácica (3 casos) y la cervical (2 casos). En
un paciente la afectación vertebral fue múltiple.
Las localizaciones óseas extravertebrales más fre-
cuentes correspondieron a calota (4 casos), fémur
(2 casos) y omóplato (2 casos). Desde el punto de
vista general se constató síndrome febril (1 caso),
derrame pericárdico (1 caso), anemia ferropénica
severa (1 caso) y, lesión cutánea (1 caso).
El aspecto radiotomográfico inicial evidenció oste-
olisis en todos los casos, vértebra plana (4 casos),
aspecto de cuña frontal (3 casos), cuña sagital (3 ca-
sos) y lisis sin colapso (2 casos). No hubo compro-
miso del arco posterior.
La TC y/o RM tuvieron una sensibilidad del 100%
y, alta especificidad para inferir el diagnóstico y
estadificar la lesión. Se realizaron 6 biopsias verte-
brales por punción guiadas por TC, con falsos ne-
gativos en la mitad. En tres pacientes la biopsia
vertebral fue quirúrgica y permitió el diagnóstico
de certeza. En tres oportunidades se certificó el
diagnóstico por biopsia extravertebral (calota, pe-
roné y piel).
El comportamiento biológico correspondió mayo-
ritariamente al grado 3 de Enneking.
En el esquema Weinstein-Boriani-Biagini la ubica-
ción fue en el cuerpo vertebral, incluyendo en la
mitad de los casos, todas las capas axiales (óseas y
extraóseas). Sin embargo, no hubo compromiso de
los pedículos. En tres pacientes la RNM puso de
manifiesto un huso de tejido granulomatoso con
invasión del canal neural (extraóseo-extraneural).
La señal del cuerpo vertebral fue iso-hipointensa
en T1 con refuerzo de Gadolinio e hiperintensa en
T2. No se afectó el disco en ningún caso. En todas
las formas de colapso, la reconstitución de la altu-
ra vertebral fue inferior al 50%.
Análisis de variables post-terapéutica: en términos
estadísticos se evidenció que el tratamiento mejoró
el dolor (p <  0,01) y la limitación funcional y/o la
actitud antálgica (p <  0,01). La función neurológi-
ca fue normal en todos los pacientes (p >  0,08). En
dos niños observamos cifoescoliosis y en uno cifo-
sis. La deformidad en el plano frontal fue mínima,
pero en el sagital fluctuó entre 10 y 30 grados
Cobb, aunque sin repercusión en el aspecto exter-
no o funcionalidad (p >  0,08). En la mayoría de
las vértebras persistieron distintos tipos de defor-
maciones (p <  0,01). Dos pacientes, que padecie-
ron formas múltiples, experimentaron recaída (p
<  0,15). Todos los pacientes vivían a la fecha de
corte del estudio, sin evidencia de enfermedad y,
cuatro llegaron al fin del crecimiento.
Discusión
Ninguna enfermedad esquelética es tan variable en
su presentación y curso clínico como la HCL, osci-
lando entre la auto-resolución y el óbito por com-
promiso sistémico. El mal pronóstico guarda rela-
- 133 -
LUDOVICA PEDIÁTRICA -  volumen vIII n° 4.
ción con la menor edad de los pacientes y con la
repercusión visceral (15,23). Aun en las formas benig-
nas (Granuloma eosinófilo), la recurrencia ha sido
comunicada hasta 5 años posteriores al tratamien-
to. Sin embargo, es más frecuente en las formas
diseminadas. La generalización a partir de un foco
único es excepcional (23,35).
Constatamos, en la mayoría de los pacientes, evi-
dencias radiográficas tempranas de la enfermedad,
desde osteolisis somática sin esclerosis circundan-
te, al colapso vertebral. En la mitad de la muestra
hubo compromiso del muro posterior con indem-
nidad de los pedículos. En algunas situaciones, el
área lítica puede remedar imágenes de mayor agre-
sividad, con rotura de la cortical, reacción periós-
tica e invasión de partes blandas (16). Aunque en
nuestra serie no hubo afectación del arco poste-
rior, la misma ha sido comunicada por distintos
autores (15,32,36).
La vértebra plana sólo ocurrió en un tercio de los
pacientes y, aunque se considera típica de la enfer-
medad, no es patognomónica. Muchas entidades
deben incluirse en el diagnóstico diferencial: sar-
coma de Ewing, quiste óseo aneurismático, heman-
gioma, metástasis de neuroblastoma, leucemia, lin-
foma, osteogénesis imperfecta, tuberculosis y en-
fermedad de Gaucher (35,37). Sin embargo, y en nues-
tra opinión, en estas patologías existe suficiente e-
videncia clínica e imagenológica, para realizar el
diagnóstico diferencial. Este es un detalle no me-
nor a la hora de decidir si realizar, o no, una biop-
sia. En principio, consideramos obligatoria la mis-
ma cuando se trata de una lesión lítica, dado el
amplio espectro etiológico. 
En caso de vértebra plana, excluyendo las causas
detalladas up supra, puede proponerse el diagnós-
tico con las imágenes, especialmente cuando la
ubicación de la lesión es de difícil acceso o cuando
se sospeche alta morbilidad por el procedimiento
de biopsia (Figura 3). De hecho, el daño de las pla-
cas fisarias conspiraría con la remodelación ósea
post-colapso (15,18,23,24,28,35). Habitualmente realizamos
biopsia por punción asistidos por TC, no sólo para
mayor seguridad clínica del procedimiento, sino
también para obtener muestra de un área repre-
sentativa. A pesar de ello, el porcentaje de falsos
negativos superó el 50%. La experiencia vertida en
la literatura es muy disímil. Algunos autores co-
munican 90-100% de efectividad y otros, apenas
15% (31,38,39). Por ello, estos últimos proponen la
biopsia quirúrgica. Nosotros hemos repetido la
biopsia por punción y, ante igual suerte, el procedi-
Figura 3. Caso 4: Varón 11 años edad.
Raquialgia y radiculalgia C8-T1 bilateral.
A B C D
Figura 3 (cont.). Control a 1 año de seguimiento.
E, F y G: aspecto de vértebra plana en TC y RNM.
Asintomático
E F G
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N
1
2
3
4
5
6
7
8
9
10
11
12
Edad
12A
7A
7A
11A
13A
15A
16A
6M
8A
4A
14A
6A
Sexo
M
M
M
M
M
M
F
F
M
M
M
F
Nivel
T4
L3
C5
T1
L2
T12
C3
Múltiple
L5
L1 Múltiple
L1 Múltiple
L4
Clínica
Dolor
Frankel C
Dolor
Dolor
Dolor
Radiculalgia
Dolor
Dolor
Dolor
Dolor
Dolor
Radiculalgia
Dolor
Dolor
Dolor
Aspecto RX
Osteolisis
Cuña sagital
Cifosis
aguda
Osteolisis
Cuña sagital
Cuña frontal
Osteolisis
Cuña sagital
Osteolisis
Vértebra
plana
Osteolisis
Cuña frontal
Osteolisis
Vértebra
plana
Osteolisis
Osteolisis
Osteolisis
Cuña frontal
Osteolisis
Vértebra
plana
Osteolisis
Osteolisis
Vértebra
plana
Biopsia
Si
Si
Si
No
Si
No
Si
Si
Piel
Si
Si
Peroné
Si
Calota
No
WBB
3-7
BE
4-8
AD
4-8
AD
3-8
AE
4-7
AD
4-8
BD
4-8
BD
3-8
BD
4-8
BD
4-8
BD
4-6
AC
4-8
AE
Enne
king
3
2
3
3
3
3
2
3
3
3
3
3
Trat
TQ
CTD
OT
RDT
CTD
OT
TQ
OT
RDT
CTD
OT
RDT
CTD
OT
RDT
OT
TQ
QT
RDT
CT
OT
QT
QT
CTD
OT
Resultado
Clínico
Asintomático
Asintomático
Asintomático
Asintomático
Asintomático
Asintomático
Asintomático
Asintomático
Asintomático
Asintomático
Asintomático
Asintomático
Tabla 2. Datos clínicos relevantes, estadificación y resultados.
(OT: ortesis. CTD: corticoides.TQ: tratamiento quirúrgico. RDT: radioterapia. QT: quimioterapia).
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miento quirúrgico fue la norma. Dado que, la mis-
ma incluye llegar al cuerpo vertebral por vía ante-
rior, realizamos el curetaje completo con adición de
injerto estructural autólogo para tratar el déficit
mecánico resultante. Eventualmente adicionamos
instrumentación. Esta es, nuestra primera indica-
ción de cirugía en esta patología (Figura 4). Si exis-
te concomitancia de lesión extraespinal accesible
(ósea o visceral), ese será el sitio electivo de biopsia.
El scan con CT99 mostró hipercaptación en seis
casos y fue normal en tres. Cabe acotar que este
último hallazgo se constató en pacientes que tení-
an evidencia radiográfica de la enfermedad. La TC
y/o RM tuvieron una sensibilidad del 100% y, alta
especificidad para inferir el diagnóstico y estadifi-
car la lesión.
El CT99 es para nosotros un estudio obligatorio
que permite detectar la lesión y precisar si es soli-
taria o múltiple. En este último caso, el diagnósti-
co diferencial incluye formas sistémicas de HCL,
leucemia y, eventualmente, infección multifocal.
En nuestra experiencia, es el segundo estudio de
elección en todo niño con raquialgia persistente,
cualquiera fuese el diagnóstico presuntivo. Los fal-
sos negativos centellográficos, en ésta y otras se-
ries, podrían deberse a la particular patogénesis de
Figura 4. Caso 1: varón de 12 años de edad, HCL en T4.
A y B: Rx, colapso asimétrico coronal y cifosis.
C: Osteolisis y rotura del muro vertebral posterior.
A B C
Figura 4 (cont.). D, E y F: tejido granulomatoso en canal y compresión
medular anterior. Estatus neurológico Frankel C
D E F
Figura 4 (cont.). G y H: corpectomía parcial video asistida por mini toracotomía derecha.
Remoción del tejido granulomatoso intracanalar. Estabilización con doble injerto de costilla (Flechas).
I y J: aspecto a 5 años de seguimiento. Cicatrización pero cifosis residual de 30 grados.
Paciente asintomático, Frankel E. K: corte histológico (HE).
G H I J K
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la enfermedad (15,18,23,38,40). En efecto, tres fenómenos
se suceden en el transcurso del tiempo: la instala-
ción de una proliferación de CLs, necrosis con acú-
mulo de leucocitos y, finalmente, lípidos y tejido
fibroso. Ésta última etapa podría justificar la esca-
sa sensibilidad centellográfica (15). En ese sentido,
muchos autores han comunicado, como lo hace-
mos nosotros aquí, lesiones radiográficas con nuli-
dad del CT99.
La TC y la RNM son indispensables para evaluar
un área anatómica poco accesible a los rayos X y,
especialmente, para estadificar las lesiones desde el
punto de vista biológico y anatómico. Casi todos
los casos de la presente serie se comportaron agre-
sivamente (Enneking 3), como lo demuestra el esca-
so retardo diagnóstico. Diferencia drástica con los
tumores primarios formadores de hueso y el quiste
óseo aneurismático, cuya evolución es muy lenta (11).
El raquis lumbar fue el sector espinal electivo. Sin
excepción, la ubicación fue en el cuerpo vertebral,
sector horario 4-8 del esquema de Weinstein-
Boriani-Biagini. Con frecuencia la extensión axial
incluyó la periferia del soma y el canal neural en
extradural. Esta situación es la causa potencial de
compresión mieloradicular.
La TC helicoidal y, las formas de reconstrucción
derivadas de la misma, fueron claves para evaluar el
daño óseo. La RNM fue insustituible para detectar
la invasión intracanal por un huso de tejido granu-
lomatoso, cuya extensión sobrepasó el nivel verte-
bral en 2 o 3 segmentos. La semiología por RNM
incluyó una señal intermedia en T1 (entre grasa y
músculo), reforzada con Gadolinio, STIR e hiper-
señal en T2. Cabe señalar que la HCL en conjunto
con Osteoma osteoide, Condroblastoma, fractura
por estrés y osteomielitis, son pasibles de dar una
imagen "en llamarada" en T2, siendo posible con-
fundirlos con sarcoma (41). Finalmente la RNM po-
dría discriminar la constitución histológica entre las
fases proliferativa, granulomatosa y xantomatosa (38).
El colapso vertebral puede constituir formas dife-
rentes a la vértebra plana, tales como: diábolo,
cuña frontal y sagital (42). La recuperación de la
altura vertebral dependería esencialmente de la
menor edad del paciente y de la indemnidad de las
placas fisarias. La misma oscila en la literatura
internacional entre 18% y 90% y, sin relación con
el sector espinal involucrado (28,42-44). Nosotros com-
probamos en esta serie que es inferior al 50%.
El compromiso neurológico ha recibido escasa
atención en la literatura internacional, a pesar de
existir comunicaciones con daños clínicos severos.
Su incidencia promedia el 2-10% (17,28,32,35,39,42,45-48).
Es más frecuente en adultos y en la región toráci-
ca (32,39,44). El tratamiento es controvertido y en mu-
chos casos las justificaciones son ambiguas. Algu-
nos investigadores proponen tratamiento inmedia-
to con corticoides y radioterapia a bajas dosis y,
otros, cirugía (17,35,39,49-51). No queda claro si idéntica
conducta merece un cuadro radicular o medular.
En nuestra opinión, la indicación de cirugía es
excepcional, constituyendo una emergencia neuro-
quirúrgica. Queda reservada para casos de inesta-
bilidad mecánica y neurológica en la cual se com-
binan dos factores: cifosis de ángulo agudo e inva-
sión canalar por tejido granulomatoso. Dado la es-
tadificación anatómica de la lesión, el abordaje y
resolución debe ser anterior, como se precisara up
supra. Esta observación adquiere mayor énfasis si
la lesión asienta en el sector torácico superior, en
virtud del empobrecimiento vascular medular
fisiológico (52). Esta es, para nosotros, la segunda
indicación de cirugía.  La vía posterior estaría indi-
cada, a título excepcional, en raros casos de lesión
aislada de arco posterior (36). Insistimos en el hecho
que, existe una contraindicación formal de realizar
laminectomía como gesto aislado en la infancia.
Las deformidades iatrogénicas en el plano sagital
(cifosis, lordosis) o frontal (escoliosis) o en ambos;
según el sector espinal, el número de vértebras in-
volucradas o la resección de las facetas articulares;
han sido reportadas entre el 24% y el 100% (53-55).
La terapéutica con radioterapia (Co60-Acelerador
de partículas) determina complicaciones infre-
cuentes a bajas dosis (menos de 10cG). No ha sido
comunicada la presencia de otro tumor en el
campo operatorio, aunque la aparición de lesiones
epiteliales secundarias debe controlarse por déca-
das. Por otra parte, debemos considerar que existe
asociación entre HCL con tumores germinales y
leucemias/linfomas (21,22,56).
La alternativa de inyección intralesional con corti-
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coides fue comunicada por Capanna (57). No tene-
mos experiencia con la misma.
La historia natural de la HCL demostró que la cura-
ción puede acontecer de manera espontánea, inclu-
sive, en formas multisistémicas. Sin embargo, no hay
datos clínicos, de imágenes, o histológicos, predic-
tivos del curso ulterior de la enfermedad (10,15,18,35,38).
En esta serie, a pesar de los distintos tipos de tra-
tamiento, para las diferentes formas de presenta-
ción y, de los cambios de modalidad terapéutica a
través del tiempo, no detectamos evidencia de en-
fermedad en los últimos controles. Sobre la base
de los resultados y, de la revisión de la bibliogra-
fía, proponemos el protocolo que se expresa en
figuras 5 y 6.
Conclusión
La HCL es una enfermedad infrecuente, variable
en su forma de presentación y curso evolutivo. La
tríada clínica prevalente está conformada por
dolor, deformidad o limitación funcional y, com-
Figura 5. Algoritmo en lesión única.
Figura 6. Algoritmo en formas multifocal y/o multisistémica.
Artículo especial
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promiso neurológico. El CT99, la TC y RNM son
insustituibles para el diagnóstico y la correcta
estadificación de las lesiones. Las formas óseas,
uni, multifocal y, multisistémica, requieren distin-
to plan terapéutico. En cualquier caso, el objetivo
es curar la lesión, preservar la función neurológi-
ca y asegurar la estabilidad espinal.
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